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I.l - CONCEITO Síndrome clínica caracterizada por 
proteinúria maciça ( maior que 3,5g/l,73m2 de 
superfície corporal por dia), hipoalbuminemia ( menor que 
2,5g/dl), edema, hiperlipidemia (maior que 250mg%), associada 
~ . . z . l 2 3 ' ou nao com lipiduria. ' ' ^- _ 
1.2 - ETIOLOGIA A síndrome Nefrötica pode ser primária 
_ 
quando determinada por doenças renais de origem 
desconhecida como: - Doença de Lesao Mínima 
- Glomerulonefrite Proliferativa Mesangial 
- Glomerulonefrite Membranosa 
. 
- Glomerulonefrite Focal e Segmentar, ou 
estar associada a fatores causais de origem conhecida, sendo 
~ 4 ~ , Q , entao secundaria ( Infecçoes, Medicamentos, Doenças sistemicas, 
etc.).l'2'3 
1.3 - ASPECTOS cLÍNIcos o aparecimento da clínica ë 
repentino e de rápida progressão, com edema que 
varia de moderado, atingindo somente a face, a intenso, com 
edema de membros inferiores, podendo ocorrer ascite, 
hidrotõrax e/ou hidropericãrdio. Na fase de formaçao do edema, 
há oligúria pela hipotensão e hipovolemia. 
Com a desnutrição proteica, os cabelos ficam
~ ralos e secos, aparecem estriaçoes ungueais, hâ amolecimento 
das cartilagens, osteoporose, atrofia muscular e cutânea e 
crescimento inadequado. 
A incidência de infecção ë grande, ocorrendo 
principalmente infecção de vias aéreas, piodermite, celulite, 
infecção do trato urinário, etc. 
I.4 - DIAGNÓSTICO O diagnóstico se baseia em dados de
a 
anamnese e de exame físico. 
Os exames complementares são importantes para 
~ ~ _" confirmaçao diagnóstica e controle da evoluçao da doença. No 
parcial de urina encontramos proteinüria ( a urina torna-se 
mais espumosa) e podemos encontrar lipidüria com cilindros 
hialinos e/ou granulosos e hematüria. 
Na eletroforese de proteinas as proteínas 
totais estão diminiuídas pela hipoalbuminemia e a 
eletroforese de lipídeos demonstra hipercolesterolemia. 
Os eletrõlitos revelam hiponatremia e também 
hipocalemia devido ao hiperaldosteronismo. 
O cálcio total geralmente encontra-se baixo. 
No hemograma encontramos uma anemia microcítica 
e hipocrõmica resistente ao ferro. 
A biopsia renal está indicada em casos de 
Síndrome Nefrõtica com hipertensao, hematüria importante e 
uremia, bem como nos casos de Síndrome Nefrõtica resistentes 
ou dependentes â terapêutica. 
I.5 - TRATAMENTO O repouso deve ser prescrito como primeira 
conduta. As infecçoes associadas devem ser 
energicamente controladas com antibióticos adequados. 
No tratamento do edema utiliza-se dieta 
hipossõdica, hiperproteica e diurêticos, como a furosemide,
4 acido etacrínico ou espirolactona. 
A terapêutica básica ê composta pelo corticõide. 
Usa-se a Prednisona na dose de 6Omg/m2/dia ou 2mg/Kg/dia, por 
4 semanas, em média, variando de autor para autor. Os efeitos
~ colateriais pruncipais sao: linfopenia, hiperglobulinemia,
‹ 
osteoporose, úlcera pêptica, edema, depósitos anormais de 
gordura (giba), miopatias e diabetes. 
Segundo a resposta observada,a Síndrome 
Nefrõtica pode ser cõrtico-sensível ou cõrtico-resistente. 
Diz-se cõrtico-sensível quando apõs o uso da Prednisona, o 
quadro clínico desaparece e a proteinüria torna-se negativa. 
O cõrtico-resistente ê aquele cuja proteinüria nao se modifica 
com o uso da Prednisona. Quando o quadro clínico desaparece 
totalmente, porém a proteinüria nao se negativa, isto ê, 
somente diminui, a Síndrome Nefrõtica ê classificada como 
4 - ~ ~ cortico-resistente parcial. Caso nao haja alteraçao, nem 
clínica e nem quanto a proteinüria, a Síndrome Nefrõtica ë 
considerada cõrtico-resistente total. 
Nos casos de recaídas frequentes apõs o uso de 
corticõides, fala-se em corticodependência. Nesta 
circunstância, o paciente apresenta-se clinicamente estável 
e sem proteinúria, apenas durante o uso de corticõide. 
_ 
Os imunossupressores estam indicados nos casos 
de cõrtico-resistência e cõrtico-dependência. Utiliza-se a 
ciclofosfamida na dose de-2 a 3mg/Kg/dia, durante um período 
de oito semanas. Tem como efeitos colaterais principais: 





O presente trabalho tem como objetivo, 
verificar a evoluçao e a resposta terapêutica global, a 
longo prazo,dos casos revisados de primomanifestação de 
Síndrome Nefrõtico Primário, acompanhados na unidade de 
internação e no ambulatório do Hospital Infantil Joana de 









- B - 
III.l - A casuística consta de 26 pacientes portadores de 
primomanifestação de Síndrome Nefrõtica Primária, 
acompanhados pelo Serviço de Nefrologia do Hospital Infantil 
Joana de Gusmão, sendo 15 (57,7%) meninos e ll (42,3%) meninas, 
com idade variando entre l a 13 anos, por um período de 5 a 
72 meses (média 28,5 meses). 
III.2 - Todos os pacientes foram considerados como portadores 
de Síndrome Nefrõtica Primária Idiopâtica ( Nefrose
~ Lipoídica), pois aqueles biopsiados X8), revelaram Lesao 
Glomerular Mínima e os não biopsiados tinham aspecto clínico 
e laboratorial compatíveis com este diagnóstico. 
III.3 - Todos os pacientes receberam Prednisona como primeira 
2 . parte do tratamento, na dose de 60mg/m /dia, durante 
4 semanas. Caso fosse verificado proteinüria negativa no final 
a » . . . da 4- semana, a terapeutica prolongar-se-ia por mais 4 semanas 
com a dose reduzida para 40mg/mz/dia. 
Se com a suspensão do tratamento O aspecto 
clínico permanecesse normal e a proteinüria negativa, o 
paciente era considerado estável.
_ 
As recaídas,consideradas quando houvesse 
reaparecimente clínico e laboratorial de proteinñria, foram 
novamente tratadas com corticõide nas mesmas doses e tempo 
descritos acima. 
Na segunda recaída, alëm da corticoterapia, os 
pacientes receberam imunossupressor ( ciclofosfamida 2 a 3mg/ 
Kg/dia por 8 semanas). 
Os pacientes inicialmente foram acompanhados 
nas enfermarias até que a proteinüria se mostrasse negativa.
1 
Posteriormente, eram controlados no ambulatório com visitas 
a cada 15 dias. Em cada visita eram analisados os dados de 
anamnese e exame físico, bem como os elementos do exame 
parcial de urina e do hemograma,quando necessário. Apôs a
~ suspensao da terapia, os pacientes eram examinados a cada 







_ ll _ 
IV.l - SEXO Quinze (57,7%) pacientes eram masculinos e ll 
(42,3%) eram femininos, com uma proporção de 
l,3:l. ( Tabela l) ~ '. 
IV.2 - IDADE A idade variou entre l a 13 anos, sendo que 
_a maior incidência observou-se na faixa dos 
3 aos 6 anos, conforme o apresentado na Tabela 2. 
IV.3 - ASPECTOS CLÍNICOS E LABORATORIAIS Todos os pacientes 
apresentaram proteinüria, edema, hipoalbumine- 
mia e hipercolesterolemia. Em 10 casos houve hematúria 
microscõpica. Infecções agregadas foram diagnosticadas em l7 r 
pacientes (65,4%), sendo 2 Otites Média Aguda, l Síndrome 
Diarreico, 2 Piodermites, 9 Infecção de Vias Aéreas, 1 
Infecção do Trato Urinário, l Conjuntivite e 1 Rinite. 
1v.4 - REs1>osTA TERAPÊUTICA Após a primeira série da
~ corticoterapia, observou-se remissao total e 
duradoura durante todo o período de acompanhamento em 15 
(57,7%) casos. Onze (42,3%) casos apresentaram recaídas, 
tendo então recebido uma nova série de corticõide¡ 3 (27,3%) 
casos obtiveram remissão total. Os 8,(72,7%) casos restantes 
receberam corticõide e ciclofosfamida por cõrtico~dependéncia. 
Destes casos, 4 foram biopsiados e mostraram Lesão Glomerular 
Mínima. Nesta série, foi observada remissão total em 5_(62,5%). 
Dos outros 3 (67,5%) casos, 1 (33,3%)apresentou nova 
recaída, tendo recebido corticõide isoladamente com boa 
resposta, permanecendo estável. Os outros 2 (66,7%) casos 
persistiram com recaídas,sendo tratados com corticõide até o 
presente. 
‹-.. No total, observou-se recuperaçao completa
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Este estudo alcançou os seus objetivos, 
verificando a evolução e a resposta terapêutica global de 26
_ 
casos de primomanifestaçao de Síndrome Nefrõtica Primária - 
Idiopática, internados e acompanhados a nivel ambulatorial no ' 
Hospital Infantil Joana de Gusmão, num tempo médio de
~ observaçao de 28,5 meses. 
A Síndrome Nefrõtica dita congênita, que ocorre 
antes de 1 ano de idade, ë considerada rara}3 O presente 
estudo não revelou nenhum caso neste grupo etário. A Síndrome 
- ~ Nefrõtica, geralmente tem as suas primeiras manifestações na 
faixa etária que vai de l a 7 anos, sendo que a maior 
incidência deste estudo, foi entre 3 e 6 anos, portanto está de 
acordo com o resultado de outros autores?'l0'll 
Houve uma diferença pouco significativa na 
incidência entre os sexos, com discreta predominância no 
masculino, na proporção de l,3:l, dado já esperado conforme 
as citações da literatura§'7'9'lo VV 
De acordo com a prõpria definição de Síndrome 
Nefrõtica, todos os pacientes estudados apresentaram 
proteinüria, edema, hipoalbuminemia e hipercolesterolemia, 
estando pois o quadro clínico concordando com o 
classicamente descrito. 
Das infecções detectadas no primeiro contato,
~ a principal foi Infecçao de Vias Aéreas, estando estes dados 
dentro do relatado por outros autores§'9 As infecções 
diagnosticadas associadamente com a primomanifestação são 
provavelmente devidas ao prõprio Sindrome Nefrõtico e nao ao 
uso de corticõide. Discute-se se este deprime ou nãoflasistema
-15.- 
. . - . . . ~ l 2 3 13 imunitario, aumentando o risco de infecçao.' ' ' 
Os casos estudados neste trabalho, pode-se 
.~ ~ -z afirmar na maioria que sao de Lesao Glomerular Mínima, ja que 
tratavam-se de Síndrome Nefrõtico completo e puro. Os casos 
submetidos ã biõpsia renal (8), revelaram LGM. É clássico que 
o Síndrome Nefrõtico de LGM responde prontamente ao corticõide,
~ sendo entao cõrtico-sensível. 
A terapêutica instituída com corticõide, na 
primeira série, levou a uma boa resposta com remissão total e 
duradoura em 15 (57,7%) casos, que nao mais recaíram durante o 
estudo. 
A anatomopatologia mostrou que a LGM determina 
de 70 a 90% das Síndromes Nefrõticas em crianças, sendo 
sensível ao uso de corticõide?'8Artigos recentes revelaram que. 
grande quantidade de crianças,têm associadamente Glomeruloesclg
~ rose Focal, que pode nao ser diagnosticada pela biõpsia, pois 
nem sempre estã presente no tecido renal obtido ou por ser uma 
evolução de LGM%l'l2'l3Salienta-se que a maioria dos casos de 
Glomeruloesclerose Focal resiste ao tratamento com corticõide?'ll 
12 
Houve recaída em ll (42,3%) casos, que
~ receberam nova série de corticõide, obtendo-se remissao total e 
duradoura em mais 3 casos. Assim sendo, 18 casos apresentaram- 
se estabilizados durante o período de observação, constatando- 
se boa resposta ao corticõide em 69 dos casos estudados.` N o\° 
O restante dos pacientes (8), receberam 
. -. _ . a - . corticoide associado ao imunossupressor numa 3- serie. 
Observou-se resposta completa em 5 (62,5%) pacientes,que não 
mais apresentaram recaídas. Computando-se todos os dados,
..1`5..
~ verificou-se uma estabilizaçao total, apõs o tratamento 
completo em 23 (88,5%) casos no período de observação. A 
Do total dos casos, 3 (ll,5%) apresentaram 
recaída apõs o uso de corticõide e imunossupressor, sendo que 
l (33,3%) paciente recebeu corticõide,nao mais recidivando e 
2 (66,7%) continuaram ampresentando recaídas. 
Viu4se com estes dados, que o Síndrome Nefrõtico 
com LGM, apesar da complexidade clínica, apresenta, a longo 
prazo, uma boa resposta terapêutica, podendo-se :eàxuar um bom 
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vi. inci ência o servada foi maior na faixa etária de 3 
a 6 anos, com discreta predominância do sexo masculino, 
na proporção de 1,3 ou l 
VI.2 - O quadro clínico foi o classicamente descrito, 
~ - - 7 9 12 observando-se raros casos de hipertensao e hematuria.' ' 
VI.3 - As infecçoes estiveram presentes em 17 casos, (65,4%), 
sendo as vias aéreas o local mais atingido. 
VI.4 - A maioria dos casos eram de LGM, já que aqueles 
submetidos ã biõpsia revelaram este tipo de lesão e os 
nao biopsiados comportaram-se como tal. 
VI.5 - A resposta terapêutica foi considerada boa apõs as 2 
séries de corticõide, pois 69 ` N o\° dos casos, não mais 
apresentaram recaídas durante o período de estudo e com a
~ suspensao do tratamento o 
VI.6 - A Síndrome Nefrõtica de Lesão Glomerular Mínima (LGM), 
apesar da evoluçao clínica tumultuada e prolongada, 





VÍÍ.l - TABELA l: Incidência de Primomanifestação de Síndrome 
NefrÕtica,conforme o sexo. 






VII-2 ' TABELA Ê! Incidência de'Primomanifestação de Sindrome 
4 
Nefrötica, conforme a idade. 
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VII-3 ' TABELA Ã: šífiaís e Sintomas mais frequentes, encontrados 
nos casos estudados.
J 


























VII,4 - TABELA 5: Infecções que mais frequentemente se 
associaram â Síndrome Nefrötíca. 










TOTAL 17 ` 100% 
*IVA - Infecção de Vias Aéreas 
*ITU - Infecção do Trato Urinário 
*Outras - Otite Média Aguda A 
Síndrome Diarreico 
Pi0Õermite, Conjuntivite e Riníte.
za
VII.5 -_TABELA 5: Resposta Terapêutica 
_ 22 _ 
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As autoras apresentam os dados clínicos, 
laboratoriais e terapêuticos de 26 casos de Síndrome Nefrõtica 
Primária Idiopática (Nefrose Lipoídica)¿ acompanhados no 
Hospital Infantil Joana de Gusmão - Florianópolis -SC, por um 
período médio de 28 meses. 
A incidência foi maior no grupo etário de 3 a 
6 anos e no sexo masculino, sendo o quadro-clínico clássico o 
encontrado. 
. A resposta terapêutica ao corticõide foi boa . 
na primeira e na segunda série, em 57 ` . \I o\° e 69,2% respectivamente. 
Em 8 casos, onde uma terceira série de corticõide associada a
~ ciclofosfamida foi usada, houve 5 remissoes totais, revelando 
boa resposta global e duradoura em 88,5% dos casos. 
' Concluiu-se que o prognóstico de Síndrome 
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